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RESUMEN

Antecedentes: la anomalia de Ebstein es una malformacién congénita de la valvula trictspide y del ventriculo derecho que suele asociarse
con comunicacion interauricular, foramen oval y arritmias de tipo del sindrome de preexitacion Wolff-Parkinson-White.

Objetivo: analizar la relacion entre embarazo y anomalia de Ebstein.

Pacientes y métodos: estudio prospectivo realizado en cinco mujeres embarazadas, cuatro de éstas con anomalia de Ebstein sin in-
tervencién quirdrgica. Tuvieron protocolo de estudio completo: historia clinica, examen fisico, electrocardiograma, radiografia de torax,
ecocardiografia Doppler a color, pruebas de valoracion fetal mediante ecosonograma pélvico, registro cardiotocografico, y examenes
paraclinicos prenatales de rutina.

Resultados: se encontro dilatacion grave del ventriculo derecho e indice de atrializacion grado 3 en dos pacientes. En dos pacientes
embarazadas se detecté comunicacion interatrial (pacientes con cianosis) y en tres insuficiencia tricuspidea grave. El promedio de edad
gestacional fue de 36.4 + 1.8 semanas. Dos de los cinco embarazos fueron pretérmino. Sélo un recién nacido tuvo peso menor para la
edad gestacional, el resto se mantuvo dentro del percentil 10. No se registraron 6bitos ni muertes neonatales; tampoco se detectaron
anomalias congénitas mediante ecocardiografia Doppler a color.

Conclusién: el embarazo es bien tolerado en las pacientes con anomalia de Ebstein; sin embargo, debe tratarlas un grupo médico
multidisciplinario.

Palabras claves: embarazo, anomalia de Ebstein.

ABSTRACT

Background: The Ebstein’s anomaly is a congenital malformation of the tricuspid valve and of the right ventricle that usually is associated
with interauricular communication, foramen oval, and arrhythmias of Wolff-Parkinson-White syndrome type.

Objective: To analyze the association between Ebstein’s anomaly and pregnancy.

Patients and methods: A prospective study was made in five pregnant women’s with Ebstein’s anomaly without surgery. We analyzed
the clinical history, physical examination, electrocardiogram, x-ray of thorax, Doppler color heart ultrasound, and fetal valoration by means
of pelvic ecosonogram and cardiotocographic registry, and routinely prenatal paraclinic tests.

Results: We observed severe expansion of the ventricle and 3 degree index of atrialization in two patients. In two pregnancies there were
interatrial communication (patients with cyanosis) and in three was detected severe tricuspid insufficiency. The average of gestacional age
was of 36.4 + 1.8 weeks. Two of the five pregnancies has preterm birth. Only one childbirth was short weight to gestational age. The rest
stayed within percentile 10. There were no obits or neonatal deaths, either congenital abnormality by Doppler heart ultrasound.
Conclusions: The pregnancy is well tolerated in patients with Ebstein’s anomaly; nevertheless, participation of multidisciplinary team is
recommended to establish the treatment.

Key words: pregnancy, Ebstein’s anomaly.

RESUME

Antécédents: 'anomalie d’Ebstein est une malformation congénitale de la valve tricuspide et du ventricule droite qui s’associe d’habitude
avec communication inter-auriculaire, foramen ovale et arythmies de type du syndrome de pré-excitation Wolff-Parkinson-White.
Objectif: faire 'analyse de la relation entre grossesse et anomalie d’Ebstein.

Patients et méthodes: étude prospective auprés de cinq femmes en état de grossesse, dont quatre avec anomalie d’Ebstein sans in-
tervention chirurgicale. Elles ont eu protocole d’étude complet: histoire clinique, examen physique, électrocardiogramme, radiographie
du thorax, échocardiographie Doppler en couleur, tests de valorisation foetale au moyen d’échosonographie pelvienne et enregistrement
cardiotocographique, et des examens paracliniques de routine prénataux.

Résultats: on a trouvé dilatation sévere du ventricule droite et indice d’atrialisation degré 3 chez deux patientes. Dans deux grossesses
on a détecté communication interatriale (patientes avec cyanose) et dans trois insuffisance tricuspidienne sévére. La moyenne d’age
gestationnel a été de 36.4 + 1.8 semaines. Des cing grossesses, deux ont été avant-terme. Seulement un enfant a eu poids «faible» pour
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I’age gestationnel, le reste s’est maintenu dans le percentile 10. On n’a pas enregistré des obits ni des décés néonataux; non plus des
anomalies congénitales au moyen d’échocardiographie Doppler en couleur.

Conclusion: la grossesse est bien tolérée chez les patientes avec anomalie d’Ebstein; toutefois, elles devront étre traitées par un groupe
médical multidisciplinaire.

Mots-clés: grossesse, anomalie d’Ebstein.

RESUMO

Antecedentes: A anomalia de Ebstein € uma ma formacéo congénita da valvula tricispide e do ventriculo direito que parece associar-se
com a comunicagao interauricular, foram foramen ovale arritmias do tipo de sindrome de pré-excitagdo Wolff-Parkinson-White.
Objetivo: Analisar a relagao entre gravidez e anomalia de Ebstein.

Pacientes e Métodos: Pesquisa prospectiva em 5 mulheres gravidas, quatro delas com anomalia de Ebstein sem intervencéo cirlrgica.
Tiveram laudo de estudo completo: histodria clinica, exame fisico, eletrocardiograma, radiografia do térax, ecocardiograma Doppler a cores,
amostras de valoragao fetal mediante ecosonograma pélvico e registro cardiotocografico e exames clinicos de rotina pré-natais.
Resultados: Foram encontrados dilatagdo severa do ventriculo direito e indice de atrializagdo em 3° grau em duas pacientes. Em duas
gestacdes detectou-se comunicagao interatrial (pacientes com cianoses) e, em trés insuficiéncia tricispide severa. O promédio de idade
gestacional foi de 36,4 + 1,8 semanas. Duas das cinco gestacdes foram de pré-término. Somente um recém-nascido teve “pouco” peso
para a idade gestacional, o resto se manteve dentro do percentil 10. N&o se registraram 6bitos e nem mortes neonatais; tampouco de-
tectaram anomalias congénitas mediante ecografias Doppler a cores.

Concluséo: As gestagfes foram bem toleradas nas pacientes com anomalia de Ebstein; entretanto, deverdo tratar-se com um grupo

médico multidisciplinar.
Palavras-chave: Gravidez, anomalia de Ebstein.

a anomalia de Ebstein es una malformacidon con-

génita de la valvula tricispide y del ventriculo

derecho. Su incidencia es menor a 1% de todas las
cardiopatias hereditarias.*® Se distingue por adosamiento
anormal de los velos valvulares de la trictspide, los cuales
van desde el anillo atrioventricular verdadero hasta las
porciones medias o distales del septum interventricular.
Como consecuencia de esta insercion anormal, parte de
la porcion de entrada del ventriculo derecho pertenece a
la auricula derecha; esta zona corresponde a la porcion
“atrializada” del ventriculo derecho, cuyo grado de ado-
samiento de los velos valvulares es variable. *
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La anomalia de Ebstein se asocia con comunicacion
interauricular o foramen oval en 70 a 80% de los casos; con
arritmias del tipo sindrome de preexitacion Wolff-Parkin-
son-White en 20 a 30% y con bloqueo de la rama derecha
del haz de His en 51% de los pacientes. La alteracion
anatomica se detecta perfectamente con ecocardiografia
Doppler a color.*®

Las alteraciones fisiopatologicas dependen del grado de
disfuncion de la valvula trictspide, tamafio de la porcion
atrializada del ventriculo derecho, capacidad de bombeo
de la cdmara ventricular, caracteristicas anatémicas del
septo interatrial y resistencias pulmonares.*

Los sintomas en pacientes adultos se relacionan fre-
cuentemente con la edad: antes de los 20 afios la cianosis,
el vértigo o la deteccion de un soplo de manera fortuita
son los sintomas mas comunes, mientras que en los
mayores de 20 afios la disnea, las arritmias y el sincope
son las manifestaciones méas frecuentes al momento del
diagnéstico.”

La anomalia de Ebstein tiene curso clinico variable; en
general, la supervivencia hasta la edad de la concepcion
es elevada; sin embargo, estas mujeres se enfrentaran a
importantes demandas cardiovasculares y reserva cardiaca
afectada, desequilibrio hemodinamico y adaptacion cro-
nica hipoxémica en aquellas con cianosis.?®

Los principales cambios hemodindmicos durante el
embarazo y que aumentan el riesgo de complicaciones para
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la madre y el feto incluyen: incrementos en el volumen
sanguineo (50%), gasto cardiaco (30 a 50%), volumen por
latido (18 mL), frecuencia cardiaca (15 a 20 latidos por
minuto), elevadas concentraciones de catecolaminas y dis-
minucion de la resistencia vascular sistémica (30%).%%°

Las madres con cardiopatias congénitas ciandgenas tie-
nen mayor tasa de pérdidas fetales, nacimientos pretérmino
y neonatos con bajo peso; sin embargo, en la anomalia
de Ebstein se considera que, aun sin cianosis materna, la
morbilidad fetal es alta'y con elevada incidencia de riesgo
congeénito.281

Son pocas las publicaciones relacionadas con esta
cardiopatia durante el embarazo; la mayor parte son anec-
déticas y generalmente con resultados materno-fetales
satisfactorios.2811-14

El objetivo de este estudio fue dar seguimiento a cinco
mujeres embarazadas, cuatro con anomalia de Ebstein no
intervenida quirdrgicamente. En los cinco embarazos se
analizé: evolucidn clinica, complicaciones, repercusion de
la cardiopatia en la mujer y resultados perinatales.

PACIENTES Y METODOS

Se seleccionaron cinco pacientes embarazadas de los servi-
cios de cardiologiay embarazo de alto riesgo del Hospital
de Gineco-Obstetricia, Unidad Médica de Alta Especiali-
dad, del Centro Médico Nacional de Occidente (CMNO)
del IMSS, durante enero de 1997 a enero del 2007. Tu-
vieron protocolo de estudio completo: historia clinica,
examen fisico, electrocardiograma, radiografia de torax,
ecocardiografia Doppler a color, pruebas de valoracion
fetal (ecosonograma pélvico y registro cardiotocografico)
y examenes paraclinicos prenatales de rutina.

La evaluacion de la capacidad funcional se establecio
con la clasificacion de la New York Heart Association
(NYHA) durante las etapas pregestacional, gestacional,
parto y puerperio. También se consider¢ la existencia o
no de cianosis.

Con el examen ecocardiografico Doppler a color se va-
lor6 el indice de adosamiento de la valva septal tricuspidea,
mismo que se define por su porcentaje de adosamiento
respecto de la longitud total del septum interatrial (estudio
ecocardiografico de las cuatro camaras). Se clasifica en
grados 1 (< 0.44), 2 (0.45 a 0.60) y 3 (> 0.60). También
se determind la repercusion de la insuficiencia tricuspi-
dea, como chorro de sangre que ocurre en la sistole, y se

extiende desde la valvula tricuspide al atrio derecho: se
cuantificé como leve, moderada y grave. Se consideraron
dos parametros principales: el intervalo entre el cierre de
la valvula mitral y la valvula trictspide, y el tamafio del
ventriculo derecho; también se detect6 la coexistencia de
comunicacion interatrial o foramen oval.’

Los estudios radiograficos de térax se clasificaron,
segun el indice cardiotoracico (ICT), en dos grupos: me-
nos de 0.65 y méas de 0.65. Los electrocardiogramas se
consideraron de acuerdo con el sindrome de preexitacion
Wolf-Parkinson-White, bloqueo de la rama derecha del haz
de His u otro tipo de arritmia, como taquicardia.'*’

RESULTADOS

Todas las pacientes tuvieron anomalia de Ebstein no co-
rregida quirdrgicamente. EI promedio de edad al momento
del diagndstico fue de 21 + 3.7 afios (limites de 16 y 24)
y en la etapa del embarazo, de 26.2 = 3.6 afios (limites
de 22y 32).

Dos pacientes fueron primigestas, una secundigesta
y otra multigesta; una refirié tener dos embarazos. Otra
paciente con cianosis tenia antecedente de aborto espon-
taneo. Iniciaron control médico a las 28 + 5.2 semanas
de embarazo (limites de 21 y 33). En dos de los cinco
embarazos la madre tenia cianosis.

La capacidad funcional, seguin la NYHA, fue satisfac-
toriaen los cinco embarazos: desde la etapa pregestacional
hasta el puerperio. Sélo en una cambi6 a clase funcional
111 en la semana 33 del embarazo y durante el parto, pero
regreso a su clase inicial (I1) en el puerperio; ésta tuvo un
proceso tromboflebitico del miembro pélvico izquierdo
que amerit6 la administracién de heparina de bajo peso
molecular.

Las dos pacientes ciandticas tuvieron leve incremento
al final del embarazo, corroborado con oximetria arterial.
Otra paciente con sindrome de preexitacion Wolf-Par-
kinson-White, de 35 semanas de embarazo, manifesto
preeclampsia leve, rotura prematura de membranas y una
crisis de taquicardia supraventricular.

En los estudios ecocardiograficos se encontrd, en pro-
medio, dilatacion grave del ventriculo izquierdo, de 50
+ 9 mm (normal 21 a 32 mm), e indice de atrializacion
correspondiente a grado 3 (> 0.60) en dos pacientes; en el
resto fue grado 2 (0.45 a 0.60). La diferencia entre el cierre
de las valvulas mitral y trictspide fue de 82 milisegundos,
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éste se considera patognomonico de la cardiopatia cuando
es mayor de 65 milisegundos (cuadro 1).

En dos embarazos se detectd comunicacion interatrial.
Tres casos tuvieron insuficiencia tricuspidea grave y el
resto leve (figura 1).

Figura 1. Ecocardiografia Doppler a color, vista de las cuatro cama-
ras: dilatacién importante de la auricula y el ventriculo derechos e
insuficiencia tricuspidea grave. Valva septal con implantacion baja
y 59% de atrializacién del ventriculo derecho. Leve comunicacion
interauricular.

El indice cardiotoracico fue mayor a 0.65 en dos
fetos. En el electrocardiograma se detect6 bloqueo de
la rama derecha del haz de His en cuatro embarazos
y sindrome de preexitacion Wolf-Parkinson-White en
uno, éste tuvo una crisis de taquicardia supraventricular
(figura 2).

En el cuadro 2 se comparan los principales parametros
ecocardiograficos, el grado de cardiomegalia y la capaci-
dad funcional, segin la NYHA, con periodo de término
del embarazo (edad gestacional) y las caracteristicas del
recién nacido.

Cuadro 1. Resultados ecocardiograficos

Figura 2. El electrocardiograma que muestra ritmo sinusal, frecuen-
cia cardiaca de 96 latidos por minuto y sindrome de preexitacion
Wolf-Parkinson-White tipo B.

Las pacientes con mayor indice de atrializacion, in-
suficiencia tricuspidea grave, cardiomegalia elevada y
capacidad funcional disminuida tuvieron neonatos de
menor edad gestacional en comparacion con las de menor
repercusion cardiovascular.

Los cinco embarazos se interrumpieron via cesarea con
blogueo peridural. El promedio de edad gestacional fue de
36.4 £ 1.8 semanas. Dos de los cinco embarazos fueron
prematuros (< 37 semanas de gestacion). La media de
peso neonatal fue de 2,487 + 0.85 g. Cuatro neonatos se
consideraron con peso adecuado para la edad gestacional y
uno se considerd menor para la misma. EI Apgar al minuto
de nacido fue de 7 £ 1 y a los cinco minutos de 9.

La morbilidad fetal, el término del embarazo (semanas
de gestacion) y las caracteristicas de los recién nacidos,
divididos segun la existencia o no de cianosis en la madre,
se describen en el cuadro 3.

En una de las pacientes con cianosis ocurrié un naci-
miento pretérmino. Las dos pacientes con cianosis tuvieron

Paciente Ventriculo derecho indice de Insuficiencia Insuficiencia Diferencia entre el Comunicacién
(mm) atrializacion triscuspidea triscuspidea cierre de la valvula interatrial
del ventriculo grave leve triscuspidea y la
derecho (mm) mitral (miliseg)
1 54 59 64
2 58 70 122 *
3 58 80 128 *
4 40 50 * 60
5 40 50 * 60
M = DS 50=+9 61 <14 2 82 + 39 2
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Cuadro 2. Comparacion de parametros maternos ecocardiograficos, radiograficos y capacidad funcional (NYHA) con los datos perina-

tales
Parametros y cantidad de pacientes Término del embarazo Peso del neonato Apgar Apgar
(semanas de gestacion) (9) (al minuto) (cinco minutos
después)

Atrializacion del ventriculo derecho (10%)

Grado 2 =45 -60% (n = 3) 37+1.73 2,878 +0,73 8 9

Grado 3 =>60% (n = 2) 35+212 1,900 = 0.82 7 8
Insuficiencia de la valvula triscuspide

Leve (n=2) 38 3,300 + 0,14 8 9

Grave (n = 3) 35=x15 1,945 = 0.58 7 8
indice cardiotoracico

<0.65% (n=3) 3717 2,878 0.7 8 9

>0.65% (n=2) 36+14 1,900 = 0.09 6 7
Clase funcional NYHA

3(n=3) 34 1,321 6 8

2(n=4) 37+14 2,778 = 0.63 8 9

Cuadro 3. Comparacion de la morbilidad fetal y caracteristicas de los neonatos

Parametros

Madre sin cianosis (n = 3)

Madre con cianosis (n = 2)

Retardo de crecimiento fetal 2

Sufrimiento fetal 1

Término del embarazo (semanas de 37+1.7 35+2.12
gestacion)

Peso del neonato (g) 8+0.73 1,900 + 0.820

Apgar al minuto 8+0 7+1.4

Apgar a los cinco minutos 9+0 8+0.71

Peso adecuado para la edad gestacional 1

Peso menor para la edad gestacional 1

recién nacidos con bajo peso. El neonato menor para la
edad gestacional permanecio en este grupo.

DISCUSION

La manifestacion clinica de la anomalia de Ebstein varia
desde insuficiencia cardiaca grave en el feto o neonato,
hasta la ausencia de sintomas en la vida adulta, en quienes
se detecta incidentalmente.>%5 La supervivencia espontanea
hasta la edad de la concepcion es elevada y su pronostico
a largo plazo depende de la gravedad de la insuficiencia
tricuspidea, disfuncion ventricular derecha y cianosis,
todo ello ocasionado por el cortocircuito interauricular
derecha-izquierda.®®

Es escasa la informacion®!! relacionada con embarazo
y anomalia de Ebstein que incluya pardmetros ecocar-

diograficos y los correlacione con resultados maternos y
perinatales. En este estudio lograron determinarse dichas
caracteristica debido a su modelo prospectivo.

En dos pacientes cian6ticas se incrementd la hipoxemia
al final del embarazo y en una disminuy6 su capacidad
funcional durante el Gltimo trimestre. Estas situaciones
son similares a las referidas por otros autores,!*** pues
mencionan que en la mayoria de las mujeres embarazadas
con cardiopatia se incrementa la disnea, se manifiesta
cianosis de novo, o bien aumenta en el tercer trimestre del
embarazo debido a los cambios fisiologicos del sistema
cardiovascular.

El aumento del gasto cardiaco y la reduccion en la
resistencia vascular sistémica durante el embarazo in-
crementan el cortocircuito de derecha-izquierda y, como
consecuencia, disminuyen la saturacién de oxigeno con
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agravamiento de la hipoxemia. Este es el motivo por el que
puede detectarse la cianosis por primera vez o exacerbarse
en algunas anomalias congénitas durante el embarazo,
como en la de Ebstein con comunicacion interatrial X

La porcion atrializada del ventriculo derecho hace que
crezca el corazén.* De las cinco pacientes embarazadas,
dos tuvieron indice de atrializacion grado 3 (grave, 70 y
80%), el cual correspondié a las ciandticas, cuyos resul-
tados neonatales fueron menos satisfactorios y con indice
cardiotoracico mayor de 0.65.

En las pacientes con anomalia de Ebstein las arritmias
no representan contraindicacion absoluta para el embarazo;
sin embargo, la taquicardia no es bien tolerada en esta
cardiopatia.®'® En este estudio, la paciente con sindro-
me de preexitacion Wolf-Parkinson-White desencadeno
una crisis de taquicardia supraventricular que amerit6
tratamiento con propafenona, sin efectos adversos para
el feto. La relacion de este sindrome de vias accesorias
se considera particularmente peligrosa, ya que durante el
embarazo aumentan las concentraciones de catecolaminas
circulantes, que son las que originan las arritmias.®%16

Los cinco embarazos se terminaron por via cesarea
debido a las complicaciones maternas (taquiarritmia, in-
cremento de cianosis y disnea), obstétricas (preeclampsia,
rotura prematura de membranas) y morbilidad fetal (sufri-
miento fetal, retardo en el crecimiento). En tres pacientes
se realiz6 oclusion tubaria bilateral tipo Pomeroy; sélo una
se nego a la aplicacion de algun método de planificacion
familiar.

Drenthen y su grupo,*” en una revision de 2,491 emba-
razos con diferentes cardiopatias congénitas, encontraron
11% de complicaciones maternas, como: arritmias, in-
suficiencia cardiaca y eventos cardiovasculares. Estos
sintomas son muy raros en la poblacién sana; sin embargo,
las complicaciones obstétricas parecen no tener mayor
prevalencia en dicha poblacion, excepto por los trastornos
hipertensivos y eventos tromboembdlicos.

Al comparar la morbilidad fetal con las caracteristicas
neonatales se comprobo que los fetos de madres ciandticas
son mas proclives al retardo en el crecimiento intrauterino,
parto prematuro y peso menor para la edad gestacional 261
Dos de los recién nacidos fueron pretérmino: uno corres-
pondid a madre ciandtica con indice de atrializacion grado
3 (grave) y el otro a madre sin cianosis e indice de atria-
lizacion grado 2 (moderado). S6lo un recién nacido tuvo
peso menor para la edad gestacional; éste correspondié a

madre ciandtica con indice de atrializacion grado 3 (grave).
El peso del resto de los neonatos se mantuvo dentro del
percentil 10. EI Apgar result6 sin alteraciones en neonatos
con o sin cianosis materna.

No se registraron 6bitos 0 muertes neonatales; tampoco
anomalias congénitas en el seguimiento ecocardiografico
Doppler a color. La mortalidad del recién nacido se consi-
dera particularmente alta cuando corresponde a 4% en las
cohortes de cardiopatias congénitas de madres cianéticas
vs 1% o menor en la poblacién general .t

La anomalia de Ebstein aumenta el riesgo de prematuri-
dad (27%), pérdida fetal y mayor incidencia de cardiopatia
congénita (0.6%).2

Cabral y sus colaboradores®® sefialan mayor riesgo
de descompensacion cardiaca durante el embarazo en
pacientes con cardiopatias congénitas. Las principales
complicaciones perinatales son el retardo en el creci-
miento intrauterino y la amenaza de parto pretérmino. En
su estudio incluyeron 6 (1.55%) pacientes con anomalia
de Ebstein.

CONCLUSIONES

El embarazo suele ser bien tolerado en las pacientes con
anomalia de Ebstein, pues sus resultados maternos y peri-
natales son satisfactorios; sin embargo, debe valorarse el
riesgo de complicaciones de forma individual. Existe ma-
yor riesgo de pérdida fetal, prematuridad y bajo peso del
neonato en mujeres cianoticas. El riesgo de cardiopatia
congénita es alto. Las pacientes con anomalia de Ebstein
debe tratarlas un grupo multidisciplinario, entre los que
destacan obstetras con experiencia en embarazo de alto
riesgo, cardidlogos con capacitacion en la atencién de
mujeres embarazadas y recién nacidos, anestesi6logos
y neonatdlogos.
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Puesta ovarica

La pared folicular se adelgaza progresivamente segiin aumenta el liquido folicular;
entonces bruscamente, por aumento de la presion interna, estalla dicha pared y

el 6vulo empieza su emigracion.
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